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Резюме
Целью работы явилась оценка частоты и выраженности функциональных нарушений легких, взаимосвязи функции внешнего дыхания
(ФВД) и клинических симптомов у больных идиопатическим легочным фиброзом (ИЛФ). Материалы и методы. В Национальном реги-
стре зарегистрированы больные ИЛФ (n = 127: 90 (71 %) мужчин, 37 (29 %) женщин; средний возраст – 69,5 ± 8,5 года), к марту 2019 г.
проживающие в Москве и Московской области; на момент включения в регистр длительность заболевания составила 3,3 ± 3,1 года (у 22
(17 %) – < 1 года). Диагноз ИЛФ установлен на основании клинической картины заболевания, результатов компьютерной томографии
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Черняк А.В. и др. Функция внешнего дыхания у пациентов с ИЛФ: данные Национального регистра по Москве и МО
высокого разрешения и / или гистологического исследования материала, полученного при хирургической биопсии легких. Про -
анализированы данные комплексного исследования ФВД (спирометрии, бодиплетизмографии, диффузионной способности легких по
монооксиду углерода – DLCO), 6-минутного шагового теста (6-МШТ) и одышки (оценивались по шкале mMRC) на момент включения
в регистр. Результаты. Среднее значение показателя форсированной жизненной емкости легких (ФЖЕЛ) составило 78 ± 22 %долж., соот-
ношение объема форсированного выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1) / ФЖЕЛ – 83 ± 9 %, общей емкости легких (ОЕЛ) – 77 ± 17 %долж.,
DLCO – 47 ± 18 %долж. DLCO, ОЕЛ и ФЖЕЛ были снижены у 97,5, 63 и 59 % больных соответственно. При продолжительности заболева-
ния < 1 года показатель DLCO составил достоверно более высокие значения по сравнению с таковой > 1 года. Медиана расстояния, прой-
денного при проведении 6-МШТ, составила 317,5 м, одышка по шкале mMRC – 2 балла. Выявлены статистически значимые корреля-
ционные связи между показателями ФВД и одышкой, толерантностью к физической нагрузке. Заключение. У больных ИЛФ,
включенных в Национальный регистр, рестриктивные нарушения легочной вентиляции выявлены в большинстве случаев, понижен-
ные показатели DLCO – в 97,5 %. Достоверно более высокие значения DLCO отмечены при продолжительности заболевания < 1 года.
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Abstract
The purpose of the work was to evaluate the frequency and severity of lung functional disorders, the relationship between respiratory function (RF)
and clinical symptoms in patients with idiopathic pulmonary fibrosis (IPF). Materials and Methods. The National Registry registered IPF patients
(n = 127; 90 (71%) men, 37 (29%) women; average age 69.5 ± 8.5 years), by March 2019 lived in Moscow and Moscow region; at the time of inclu-
sion in the register the duration of the disease was 3.3 ± 3.1 years (22 (17%) < 1 year). The diagnosis of IPF is based on the clinical picture of the dis-
ease, the results of high-resolution computed tomography and/or histological examination of the material obtained by surgical lung biopsy. The data
of the complex RF examination (spirometry, Body plethysmography, lung diffusion capacity by carbon monoxide – DLCO), 6-minute walking test
(6-MWT) and dyspnea evaluation according to the modified dyspnea scale (Modified Medical Research Council – mMRC) at the moment of inclu-
sion in the register are analyzed. Results. Average value of forced vital capacity (FVC) was 78 ± 22% debt, ratio of forced expiratory volume for
1 s/FVC – 83 ± 9%, total lung capacity (TLC) – 77 ± 17% debt, DLCO – 47 ± 18% debt. DLCO, TLC, FVC were reduced in 97.5, 63 and 59% of
patients respectively. In patients with a disease duration of less than 1 year, DLCO was significantly higher than that of less than 1 year. The median
distance covered by the 6-MWT was 317.5 m, dyspnea according to the mMRC scale – 2 points. Statistically significant correlations between RF val-
ues and shortness of breath, tolerance to physical activity have been revealed. Conclusion. In patients with IPF, included in the National Register,
restrictive disorders of pulmonary ventilation were detected in the majority of cases, reduced DLCO – in 97.5%. Statistically significant higher DLCO
values are noted for a disease duration of less than 1 year.
Key words: idiopathic pulmonary fibrosis, pulmonary function test, tolerance to the physical activity, shortness of breath.
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Наиболее частой формой интерстициальных заболе-
ваний легких является идиопатический легочный
фиброз (ИЛФ) [1–2]. Предполагается, что основу
патогенеза ИЛФ составляет нарушение регуляции
механизмов восстановления в ответ на повреждение
эпителиальных и эндотелиальных клеток легочной
паренхимы [3]. Происходит избыточная продукция
фибропластических цитокинов, экстрацеллюлярно-
го матрикса и нарушение ангиогенеза [4, 5]. Ре -
зультатом патофизиологических событий является
нарушение архитектуры легочной ткани с форми -
рованием фибропластических фокусов, фиброза
в сочетании с «сотовыми» изменениями [1–2].
ИЛФ встречается преимущественно у лиц сред-
ней и старшей возрастной группы и характеризуется
медленным, но неуклонным прогрессированием,
приводящим к развитию дыхательной недостаточно-
сти и летальному исходу. На момент постановки
диагноза анамнез заболевания часто составляет
≥ 1–3 года, когда наблюдаются выраженные необра-
тимые изменения легочной ткани, проявляющиеся
в значительном прогрессировании ухудшения ле -
гочной вентиляции и газотранспортной функции
легких – функции внешнего дыхания (ФВД) и кли-
нических симптомов, выраженном снижении толе-
рантности к физической нагрузке (ТФН).
Российским респираторным обществом (РРО,
2016) инициировано создание Национального реги-
стра больных ИЛФ, набор больных продолжается.
В регистре содержится детальная информация –
характеристика пациента, диагностические проце -
дуры и их результаты, жалобы, факторы риска,
сопутствующие заболевания, медикаментозная и не -
медикаментозная терапия, жизненный статус.
Неотъ емлемой составляющей диагностического ал -
горитма является проведение комплексного исследо-
вания ФВД, играющего важную роль при монитори-
ровании и прогнозировании течения заболевания.
Настоящая статья посвящена анализу частоты
и выраженности функциональных нарушений лег-
ких, взаимосвязи ФВД и клинических симптомов
у больных ИЛФ.
Материалы и методы
В ретроспективное мультицентровое неинтервен-
ционное с контролем качества исследование с экс-
пертной оценкой внесенных данных включены
 больные ИЛФ (n = 130), проживающие в Москве
и Московской области, зарегистрированные в На -
циональном регистре больных ИЛФ на март 2019 г.
Диагноз ИЛФ устанавливался на основании клини-
ческой картины заболевания, результатов компью-
терной томографии высокого разрешения (КТВР)
и / или гистологического исследования материала,
полученного при хирургической биопсии легких.
Возраст установления диагноза составил 46,5–94,3
года (в среднем – 68,6 ± 9,1 года). В анализ были
включены пациенты (n = 127), у которых проведено
комплексное исследование ФВД (спирометрия,
бодиплетизмография и диффузионный тест – 107
(82 %) больных); спирометрия и диффузионный тест
(n = 13) и только спирометрия (n = 7).
На момент включения в регистр 52 (40,9 %) па -
циента не получали медикаментозную терапию,
40 (31,5 %) больных получали антифибротическую
терапию (нинтеданиб – 26 (20,5 %), пирфенидон –
14 (11,0 %)), 39 (30,7 %) – системные глюкокортико-
стероиды, 16 (12,6 %) – монотерапию N-ацетилци-
стеином, 7 (5,5 %) – Н2-блокаторы, 3 (2,4 %) – инги-
биторы протонной помпы, 5 (3,9 %) – азатиоприн,
2 (1,6 %) – циклофосфамид, 2 (1,6 %) – микофенола-
ты, 1 (0,8 %) – антикоагулянты.
Перед исследованием ФВД оценивалась одышка
по модифицированной шкале одышки (Medical Rese -
arch Council – MRC). Измерение ФВД проводилось
при стабильном состоянии пациента с соблюдением
стандартов исследования РРО (2014) и рекомендаций
Американского торакального (American Thoracic
Society – ATS) и Европейского респираторного (Euro -
pean Respiratory Society – ERS, 2005) обществ [6–9].
При форсированной спирометрии измерялись пока-
затели форсированной жизненной емкости легких
(ФЖЕЛ), объема форсированного выдоха за 1-ю
секунду (ОФВ1), средней объемной скорости на участ-
ке кривой поток–объем форсированного выдоха
между 25 и 75 % ФЖЕЛ (СОС25–75) и соотношения
ОФВ1 / ФЖЕЛ. При проведении бодиплетизмогра-
фии измерялось сопротивление дыхательных путей,
статические легочные объемы и емкости – общая
(ОЕЛ) и жизненная (ЖЕЛ) емкость легких, остаточ-
ный объем легких (ООЛ) и внутригрудной объем воз-
духа в конце спокойного выдоха.
Диффузионный тест проводился методом одно-
кратного вдоха газовой смеси, содержащей моно-
оксид углерода (СО), с задержкой дыхания и коррек-
цией полученных данных по уровню гемоглобина;
измерялись показатели диффузионной способности
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Таблица 1
Функциональные и антропометрические показатели пациентов с идиопатическим легочным фиброзом
Table 1
Functional and anthropometric values of patients with idiopathic pulmonary fibrosis
Показатель Общая группа Длительность заболевания на момент включения в регистр p
< 1 года > 1 года
n 127 22 103
Пол:
•   мужской 90 17 72 0,488
•   женский 37 5 31
Возраст, годы 69,5 ± 8,5 70,2 ± 9,8 69,5 ± 8,3 0,966
69,5 (12,5) 68,0 (11,3) 69,7 (12,9)
Длительность заболевания, 3,3 ± 3,1 0,5 ± 0,3 3,9 ± 3,1 0,000
годы 2,7 (2,9) 0,6 (0,5) 3,1 (3,0)
Рост, см 168 ± 11 169 ± 8 167 ± 11 0,573
169 (13) 170 (10) 169 (13)
Масса тела, кг 77,7 ± 14,5 77,1 ± 10,5 78,2 ± 14,7 0,894
76,0 (16,0) 80,5 (16,0) 75,0 (18,0)
ИМТ, кг / м2 27,9 ± 6,4 27,1 ± 3,1 28,2 ± 6,8 0,777
27,5 (5,9) 28,1 (4,1) 27,6 (6,3)
Курение:
•   да 83 17 65 0,204
•   нет 44 5 38
Одышка по шкале mMRC, баллы 2,4 ± 1,0 2,3 ± 1,0 2,4 ± 1,1 0,556
2,0 (1,0) 2,0 (1,0) 2,0 (1,0)
Дистанция 6-МШТ, м 305,6 ± 144,7 328,1 ± 138,2 301,3 ± 147,2 0,349
317,5 (240,0) 357,5 (223,0) 310,0 (240,0)
Sp, %:
•   до 93,7 ± 3,5 94,4 ± 2,3 93,5 ± 3,7 0,417
95,0 (4,0) 95,0 (2,0) 94,0 (4,0)
•   после 84,8 ± 7,0 87,5 ± 6,3 84,2 ± 7,0 0,042
86,0 (10,0) 89,0 (5,0) 85,0 (10,0)
Одышка по шкале Борга, баллы:
•   до 2,1 ± 1,5 1,2 ± 0,9 2,2 ± 1,6 0,022
2,0 (2,0) 1,0 (1,5) 2,0 (2,0)
•   после 5,1 ± 2,1 5,2 ± 2,1 5,0 ± 2,1 0,852
5,0 (3,0) 5,0 (3,0) 5,0 (3,0)
ФЖЕЛ, %долж. 77,8 ± 22,1 84,3 ± 25,3 76,0 ± 21,2 0,268
75,0 (32,4) 79,4 (28,8) 74,3 (30,5)
ОФВ1, %долж. 82,2 ± 21,7 86,5 ± 21,3 80,8 ± 21,6 0,377
81,0 (27,6) 90,1 (24,9) 80,1 (27,7)
ОФВ1 / ФЖЕЛ, % 83,1 ± 9,2 81,1 ± 9,8 83,4 ± 9,1 0,101
84,1 (9,2) 79,3 (14,9) 84,6 (7,6)
СОС25–75, %долж. 94,4 ± 41,5 80,6 ± 38,7 98,1 ± 42,2 0,095
84,1 (60,6) 74,5 (38,2) 89,4 (68,9)
ОЕЛ, %долж. 76,7 ± 17,0 82,6 ± 17,5 74,4 ± 15,9 0,056
75,0 (24,6) 86,4 (23,1) 71,6 (21,2)
ЖЕЛ, %долж. 77,4 ± 22,4 86,0 ± 26,7 74,9 ± 20,8 0,123
74,7 (29,9) 81,6 (33,0) 74,0 (25,8)
ООЛ, %долж. 84,8 ± 23,3 89,4 ± 21,0 82,6 ± 22,8 0,077
78,4 (29,6) 87,7 (28,1) 77,1 (27,1)
ФОЕ, %долж. 83,5 ± 19,3 88,7 ± 20,3 81,0 ± 17,7 0,214
80,2 (25,6) 85,2 (30,6) 76,0 (20,5)
Raw, кПа / л / с 0,26 ± 0,17 0,33 ± 0,31 0,24 ± 0,11 0,568
0,21 (0,13) 0,26 (0,08) 0,21 (0,13)
DLCO, %долж. 47,3 ± 17,8 55,2 ± 18,2 46,0 ± 17,3 0,029
47,4 (30,0) 58,9 (37,0) 46,3 (29,3)
DLCO / VA, %долж. 65,9 ± 19,9 70,4 ± 20,7 65,7 ± 19,4 0,310
64,5 (32,3) 74,4 (31,9) 64,5 (31,8)
Примечание: ИМТ – индекс массы тела; mMRC (Modified Medical Research Council) – модифицированная шкала выраженности одышки; 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест; 
Sp – периферическая кислородная сатурация; ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; СОС25–75 – средняя 
объемная скорость на участке кривой поток–объем форсированного выдоха между 25-м и 75-м % ФЖЕЛ; ЖЕЛ – жизненная емкость легких; ОЕЛ – общая емкость легких; 
ООЛ – остаточный объем легких; DLCO – диффузионная способность легких по монооксиду углерода; VА – альвеолярный объем; ФОЕ – функциональная остаточная емкость легких;
Raw – сопротивление дыхательных путей; данные представлены следующим образом: верхняя строка – среднее значение (М) ± стандартное отклонение (SD), нижняя строка – медиа-
на (интерквартильный размах). Спирометрия выполнена у 127 больных, бодиплетизмография – у 107, диффузионный тест – у 120; 6-МШТ – 102 м.
Note: Data are presented as mean value (M) ± standard deviation (SD) and median (Me) (interquartile range). Spirometry was performed in 127 patients, Bodyplethysmography – in 107, 
diffusion test – in 120; 6-minute walking test – in 102.
легких по монооксиду углерода (DLCO) и соотноше-
ния DLCO / альвеолярного объема (KCO).
Кроме того, в соответствии с рекомендациями
ERS / ATS (2014) у 102 пациентов выполнялся 6-ми -
нутный шаговый тест (6-МШТ) [10]. Оценивались
дистанция, пройденная за 6 минут, периферическая
кислородная сатурация (SpO2), одышка по шкале
Борга до и после выполнения 6-МШТ. Под десату-
рацией понималось падение SpO2 ≤ 88 % [11].
Должные значения пройденного расстояния рас-
считывались по формулам, предложенным P.Enright
et al. [12]:
• для мужчин: (7,57 × рост) – (1,76 × массу тела) –
(5,02 × возраст) – 309;
• для женщин: (2,11 × рост) – (2,29 × массу тела) –
(5,78 × возраст) + 667.
Статистическая обработка данных проводилась
с помощью пакета прикладных программ Statisti -
ca 10.0 (StatSoft Inc., США). Данные представлены как
среднее значение (М) ± стандартное отклонение (SD)
и медиана (Ме) (интерквартильный размах). Срав -
нение функциональных показателей у больных с про-
должительностью заболевания < 1 года и > 1 года про -
водилось с помощью U-критерия Манна–Уитни,
качественных переменных – критерия согласия
Пирсона χ2. Корреляционный анализ с использовани-
ем метода ранговой корреляции Спирмена про -
водился для выявления взаимосвязи между пока -
зателями ФВД и расстоянием, пройденным при
выполнении 6-МШТ, степенью одышки. Различия
считались статистически значимыми при p < 0,05.
Результаты и обсуждение
С 2017 по март 2019 г. в Национальном регистре заре-
гистрированы больные ИЛФ (n = 127: 90 (71 %) муж-
чин, 37 (29 %) женщин; средний возраст – 69,5 ±
8,5 года, длительность заболевания – 3,3 ± 3,1 года),
проживающие в Москве и Московской области,
у которых проводилось исследование ФВД. На мо -
мент включения в регистр у 22 (17 %) больных про-
должительность заболевания составила < 1 года,
у 103 (81 %) – > 1 года; у 2 (2%) – не указана. Кроме
исследования ФВД, выполнялись следующие диаг-
ностические процедуры: КТВР – 124 (97,6 %),
пульсоксимет рия – 110 (86,6 %), 6-МШТ – 102
(80,3 %), электрокардиография (ЭКГ) – 64 (50,4 %),
эхокардиография (ЭхоКГ) – 63 (49,6 %) пациентам;
измерение содержания газов артериальной крови
проводилось у 57 (44,9 %) больных, анализ маркеров
системных заболеваний соединительной ткани –
у 51 (40,2 %), гистологическое исследование мате-
риала, полученного в результате хирургической био-
псии легких, – у 8 (6,3 %).
Функциональные и антропометрические показа-
тели больных ИЛФ на момент включения в регистр
представлены в табл. 1.
Форсированная спирометрия. В общей группе выявле-
но снижение ФЖЕЛ, при этом ОФВ1 оставался
в пределах нормы, а соотношение ОФВ1 / ФЖЕЛ
повысилось (см. табл. 1). При этом снижение ФЖЕЛ
отмечалось в 59 % случаев, ОФВ1 – в 47 % (рис. 1).
Бодиплетизмография. В общей группе установлено
снижение ОЕЛ и легочных составляющих ее объе-
мов, особенно ЖЕЛ (см. табл. 1), при этом снижение
ОЕЛ наблюдалось у 63 % больных, а ЖЕЛ – у 59 %
(рис. 2).
По результатам анализа данных спирометрии
и бодиплетизмографии рестриктивный тип наруше-
ний легочной вентиляции отмечен у 66 % больных
ИЛФ (у 10 человек заключение о возможном нали-
чии рестриктивных нарушений сделано по данным
35http://journal.pulmonology.ru/pulm
Оригинальные исследования
Рис. 1. Распределение пока-
зателей у пациентов с идио-
патическим легочным фиб-
розом: А – форсированной
жизненной емкости легких; 
В – объема форсированного
выдоха за 1-ю секунду
Примечание: ФЖЕЛ – форсиро-
ванная жизненная емкость лег-
ких; ОФВ1 – объем форсирован-
ного выдоха за 1-ю секунду.
Figure 1. Distribution of indices
in patients with idiopathic pul-
monary fibrosis: A, forced vital
capacity; B, forced expiratory
volume for 1 s
A
B
Рис. 2. Распределение пока-
зателей емкости легких
у пациентов с идиопатиче-
ским легочным фиброзом: 
А – жизненной, В – общей
Примечание: ЖЕЛ – жизненная
емкость легких; ОЕЛ – общая
емкость легких.
Figure 2. Distribution of lung
capacity in patients with idio-
pathic pulmonary fibrosis: vital
(A); general (B)
Рис. 3. Распределение диф-
фузионной способности
легких по монооксиду угле-
рода (А) и соотношение
показателей диффузионной
способности легких по
монооксиду углерода и аль-
веолярного объема у паци-
ентов с идиопатическим
легочным фиброзом (В)
Примечание: DLCO – диффу-
зионная способность легких по
монооксиду углерода; VА – аль-
веолярный объем; KCO – соот-
ношение DLCO / VА.
Figure 3. Distribution of lung
diffusion capacity by carbon
monoxide (A); ratio between
lung diffusion capacity by car-
bon monoxide and alveolar
volume in patients with idio-
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спирометрии, т. к. бодиплетизмография не проводи-
лась), обструктивный тип нарушений установлен
в 5 % случаев, смешанный тип – в 5 %; у 24 % паци-
ентов нарушений легочной вентиляции не выявлено.
Диффузионная способность легких. Снижение пока-
зателей DLCO выявлено у 97,5 % больных общей груп-
пы (см. табл. 1), KCO – у 72 % (рис. 3).
6-минутный шаговый тест. У больных ИЛФ меди -
ана расстояния, пройденного за 6 минут, составила
318 м, при этом отмечалось снижение SpO2 (медиана
падения Sp составило 8 %) и увеличение одышки
(медиана роста одышки по шкале Борга – 3 балла)
(см. табл. 1). Дистанцию < 300 м прошли 43,2 % боль-
ных (рис. 4). Десатурация (падение Sp ≤ 88 % [12])
при выполнении 6-МШТ выявлена у 62,4 % больных.
Корреляционные связи между показателями функции
внешнего дыхания и одышкой, толерантностью к физи-
ческой нагрузке. Выявлены статистически значимые
корреляционные связи между показателями ФВД
и одышкой, ТФН (табл. 2).
Сравнение больных идиопатическим легочным фибро-
зом с длительностью заболевания < 1 года и > 1 года.
При сравнении больных ИЛФ, распределенных на
2 группы в зависимости от длительности заболева-
ния, выявлены статистически значимые различия по
DLCO: при длительности заболевания < 1 года пока-
затель DLCO составлял достоверно более высокие
значения по сравнению с таковым при длительности
заболевания > 1 года (см. табл. 1), число больных ИЛФ
в этих группах с DLCO < 40 %долж. было сопоставимо
(28,6 и 42,3 % соответственно; χ2 = 1,35; р = 0,245).
Также выявлены статистически значи мые различия
показателей Sp после 6-МШТ между группами,
тогда как расстояние, пройденное при выполнении
6-МШТ, было сопоставимым (см. табл. 1). Деса -
турация при длительности заболевания < 1 года от -
мечалась в 38,9 % случаев, тогда как при длительно-
сти заболевания > 1 года – в 67,1 % случаев (χ2 = 4,98;
р = 0,026).
Морфологические изменения в легких, прису-
щие ИЛФ, приводят к патофизиологическим на -
рушениям, происходящим в интерстициальной
легочной ткани, в т. ч. в эндотелии капилляров
и альвеолярном эпителии. При ИЛФ отмечается ге -
терогенность патологических изменений капилляр-
ного русла и легочной ткани, а именно – чередова-
ние зон фиброза с нормальной легочной тканью.
Морфологические изменения находят свое отраже-
ние в изменении функциональных параметров лег-
ких, а именно – в рестриктивных вентиляционных
нарушениях и изменении газотранспортной функ-
ции легких [13–18]. В настоящем исследовании
рестриктивные нарушения легочной вентиляции
выявлены у 66 % больных ИЛФ, среднее значение
ОЕЛ составило 77 %долж., ФЖЕЛ – 78 %долж., ОФВ1 /
ФЖЕЛ – 83 %. Похожие результаты получены
 при анализе регистров больных ИЛФ в других стра-
нах, правда, в большинстве стран анализировались
данные только спирометрии (см. табл. 3) [19–24].
Данные бодиплетизмографии представлены в не -
мецком и шведском регистрах [25, 26]; ОЕЛ была
снижена, ее среднее значение составляло 70,2–
70,6 %долж. [25–26], ФЖЕЛ – 65,1–81,0 %долж. [19–26],
ОФВ1 / ФЖЕЛ – 81,5–90,0 % [23, 25, 26].
Из табл. 3 видно, что ФЖЕЛ и ОЕЛ, как правило,
были снижены в диапазоне 65–81 и 66–78 %долж. соот-
ветственно. В настоящем исследовании у 5 % боль-
ных ИЛФ выявлены обструктивные нарушения, так
же у 5 % – смешанные нарушения легочной вен -
тиляции. При анализе данных КТВР у 70 % этих
больных выявлены КТ-признаки сочетания ИЛФ
и эм физемы (рис. 5) – заболеваний, которые тради-
ционно считаются отдельными нозологическими
формами и приводят к разнонаправленным измене-
ниям объема легких – уменьшению ОЕЛ при ИЛФ
и увеличению ОЕЛ при эмфиземе. Однако посколь-
ку оба эти заболевания имеют общий фактор риска –
курение, иногда встречается их сочетание, описан-
ное как синдром сочетания эмфиземы и легочного
фиброза [1, 2, 27]. В зависимости от выраженности
обструктивных нарушений, которые «маскируют»
рестриктивные нарушения, ОЕЛ длительное время
может оставаться сохранной. По данным КТВР про-
демонстрировано, что сочетание эмфизематозных
Таблица 2
Коэффициент ранговой корреляции Спирмена между показателями функции внешнего дыхания и одышкой,
толерантностью к физической нагрузке у пациентов с идиопатическим легочным фиброзом
Table 2
Spearman correlation analysis between respiratory function and shortness of breath, exercise tolerance 
in patients with idiopathic pulmonary fibrosis
Показатель, %долж. Одышка по mMRC SpO2, % Дистанция 6-МШТ, м Дистанция 6-МШТ, %долж. SpO2 после 6-МШТ, %
ФЖЕЛ –0,395*** 0,173 0,313** 0,361*** 0,259*
ОФВ1 –0,440*** 0,174 0,267** 0,342*** 0,261*
ОЕЛ –0,244* 0,103 0,249* 0,264* 0,168
ЖЕЛ –0,394*** 0,192* 0,317** 0,371*** 0,305**
DLCO –0,183* 0,435*** 0,234* 0,288** 0,299**
KCO –0,230* 0,383*** 0,238* 0,313** 0,298*
Примечание: mMRC (Modified Medical Research Council) – модифицированная шкала выраженности одышки; 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест; SpO2 – периферическая кислородная
сатурация; ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; ОЕЛ – общая емкость легких; ЖЕЛ – жизненная емкость легких;
DLCO – диффузионная способность легких по монооксиду углерода; KCO – отношение показателей DLCO и альвеолярного объема; SpO2; * – p < 0,05; ** – p < 0,005; *** – p < 0,001.
Note: *, p < 0.05; **, p < 0.005; ***, p < 0.001.
Рис. 4. Распределение показателей дистанции, пройденной при
выполнении 6-минутного шагового теста пациентами с идиопа-
тическим легочным фиброзом
Примечание: 6-МШТ – 6-минутный шаговый тест.
Figure 4. Distribution of the distance covered by the 6-minute walking




Основные показатели пациентов с идиопатическим легочным фиброзом, проживающих в Москве и Московской
области, и сравнение их с данными национальных регистров и клинических исследований
Table 3
Main values of patients with idiopathic pulmonary fibrosis living in Moscow and Moscow region and their comparison
with data from national registers and clinical trials
Cсылка Пациенты, n Мужской пол, % Возраст, годы Некурящие, % ФЖЕЛ, %долж. ОЕЛ, %долж. DLCO, %долж.
[13] 131 72 59,4 30 72,5 73,0 60,6
[14] 80 50 62* 35 67* 72* 50*
[15] 81 63 61,5 37 67,2 77,6 52,4
[16] 63 52 65 46 79 68 48
[17] 15 80 56 20 73,9 65,6 43,8
[18] 61 85 55,4 21 72,0 – 46,6
Москва и Московская обл. 127 71 69,5 35 77,8 76,7 47,3
Дания [19] 121 77 67,4 19 72,0 – 42,3
Финляндия [20] 111 60 73,5 44 80,4 – 57,3
Чехия [21] 514 70 67* 47 80,0* – 45,6*
Бельгия и Люксембург [22] 277 77 69,6 27 80,6 – 46,9
Швейцария [23] 40 98 70* 20 65,1 – 43,3
Австралия [24] 647 68 70,9 28 81,0 – 48,4
Германия [25] 502 78 68,7 39 72,2 70,2 35,5
Швеция [26] 71 70 70* 28 72,3 70,6 52,1
Примечание: ФЖЕЛ – форсированная жизненная емкость легких; ОЕЛ – общая емкость легких; DLCO – диффузионная способность легких по монооксиду углерода; * – данные пред-
ставлены в процентах или в виде среднего значения / медианы.
Note: *, data are presented as a percentage or as a mean value/median value.
Рис. 5. Компьютерная томограмма пациента с идиопатическим легочным фиброзом: А – аксиальный срез на уровне верхушек легкого;
В – реформация в сагиттальной плоскости; С – аксиальный срез на уровне базальных сегментов. В верхних долях легких – многочис-
ленные воздушные полости парасептальной эмфиземы и буллы. Уплощение купола диафрагмы. В базальных сегментах – ретикуляр-
ные изменения, «сотовое легкое» и тракционные бронхоэктазы, больше выраженные в правом легком
Figure 5. Computer tomography of a patient with idiopathic pulmonary fibrosis: A, axial slice at the level of the lung top; B, reformation in the sagit-
tal plane; C, axial slice at the level of basal segments, there are numerous air cavities of paraseptal emphysema and bulla in the upper lobes of the
lungs Diaphragmatic cupula f lattening In basal segments, reticular changes, "honeycomb lung" and traction bronchoectases, more expression in the
right lung.
A B C
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изменений и легочного фиброза отмечается у опре-
деленного числа больных ИЛФ. Так, по данным
регистра Бельгии и Люксембурга PROOF, сочета -
ние ИЛФ и эмфиземы наблюдалось у 11 (4,0 %) боль-
ных [22], в немецком регистре INSIGHTS такое соче-
тание встречалось чаще – у 51 (10,2 %) пациента [25],
тогда как в регистре Австралии AIPFR сочетание
ИЛФ и хронической обструктивной болезни легких
выявлено в 197 (36 %) случаях [24].
Из табл. 3 видно, что нарушение параметров
легочного газообмена (DLCO, KCO) было более выра-
женным по сравнению с параметрами легочной вен-
тиляции, показатель DLCO составлял 36–61 %долж.
Снижение DLCO отмечалось в 97,5 % случаев. При
диагностике функциональных нарушений у больных
ИЛФ показатель DLCO является наиболее чувстви-
тельным среди всех показателей ФВД. Стати сти -
чески значимые корреляционные связи между DLCO
и степенью заболевания, выявленного при КТВР,
являются наиболее сильными по сравнению с пока-
зателями как спирометрии и бодиплетизмографии
[28, 29], так и с клиническими симптомами (степень
тяжести одышки и кашля, десатурация и прой ден -
ное расстояние при выполнении 6-МШТ [30]).
Измерение диффузионной способности легких
важно также для оценки прогноза. В исследовании
H.R.Collard et al. [15] показано, что DLCO < 40 %долж.
является достоверным фактором риска смерти боль-
ного ИЛФ. В представленном материале снижение
DLCO ≤ 40 %долж выявлено в 41 % случаев, изменение
KCO – в 71,5%. Можно предположить, что нормаль-
ное значение показателя KCO при снижении DLCO
свидетельствует о начальных этапах формирования
патологического процесса, т. е. сохранении доста-
точного объема неизмененной легочной ткани с нор-
мальным газообменом.
К сожалению, метод измерения DLCO недостаточ-
но доступен в нашей стране, однако по своей диаг-
ностической и прогностической значимости этот
показатель не может быть заменен другими, более
доступными. В то же время 6-МШТ – метод, доступ-
ный повсеместно и не требующий специального
дорогостоящего оборудования, также используется
российскими врачами не в полной мере, хотя позво-
ляет существенно дополнить информацию о клини-
ческом течении ИЛФ у конкретного больного,
выявить артериальную гипоксемию при повседнев-
ной физической нагрузке (ФН), которая не диагно-
стируется при использовании других методов иссле-
дования, проводимых в состоянии покоя пациента.
По мнению многих исследователей, десатурация
при ФН, особенно снижение Sp к концу 6-МШТ
≤ 88 %, у больных ИЛФ связана с повышением
риска летального исхода [2, 11].
ИЛФ характеризуется прогрессирующим течени-
ем. В представленном исследовании также выявлено
прогрессирующее ухудшение функциональных пара-
метров легких. Так, при длительности заболевания
> 1 года статистически значимо ухудшалась газо-
транспортная функция легких по сравнению с та -
ковой при меньшей длительности заболевания.
Вероятно, это обусловлено бόльшей чувствитель-
ностью диффузионного теста к патоморфологиче-
ским изменениям в интерстициальной легочной
ткани.
Кроме того, при длительном течении заболева-
ния десатурация при выполнении 6-МШТ выявлена
у 67 % пациентов, тогда как в группе больных со ста-
жем заболевания < 1 года – только в 39 % случаев.
Подобные результаты получены при анализе немец-
кого регистра INSIGHTS, в котором проводилось
сравнение больных с длительностью заболевания
≥ 6 мес. [25]. Статистически значимые различия
выявлены по DLCO – газообменная функция бы -
ла выше в группе больных со стажем заболевания
< 6 мес., тогда как показатели легочной вентиля -
ции и расстояния, пройденного при выполнении
6-МШТ, между группами статистически не различа-
лись. Полученные результаты могут свидетельство-
вать об улучшении в последние годы диагностики
ИЛФ в Российской Федерации, а также служить
дополнительным стимулом для раннего начала анти-
фибротической терапии ИЛФ.
Заключение
У 66 % больных ИЛФ, включенных в Национальный
регистр, преобладают рестриктивные нарушения
легочной вентиляции, однако при наличии обструк-
тивных изменений диагноз ИЛФ не исключается,
поскольку может отражать синдром сочетания ИЛФ
с эмфиземой. В 97,5 % случаев по мере прогрессиро-
вания заболевания отмечено снижение и ухудшение
DLCO. Показатели ФВД достоверно коррелировали
со степенью одышки и ТФН. У пациентов с длитель-
ностью заболевания < 1 года отмечается сохранная
легочная функция с менее выраженными рестрик-
тивными нарушениями, нарушениями газообмен-
ной функции легких и артериальной гипоксемией
при ФН.
Ограничения исследования
В данном исследовании проанализированы показатели исследо-
вания функции внешнего дыхания на момент включения в
Национальный регистр только у тех пациентов с идиопатическим
легочным фиброзом, которые смогли выполнить технически удов -
летворительные дыхательные маневры. Тяжелые больные, у кото-
рых не отмечено функциональных данных, из анализа были
исключены. Поскольку в этом исследовании проанализированы
только исходные показатели легочной вентиляции и легочного
газообмена, то  выявить факторы, влияющие на прогноз и течение
заболевания, оказалось невозможно. К ограничениям данного
исследования можно отнести малую выборку пациентов с идио-
патическим легочным фиброзом, продолжительность заболева-
ния у которых составила менее 1 года и у которых выполнялись
спирометрия, бодиплетизмография и диффузионный тест.
Study limitation
This study analyzes the study of respiratory function at the time of inclu-
sion in the National Registry only in those patients with idiopathic pul-
monary fibrosis who were able to perform technically satisfactory respi-
ratory maneuvers. Severe patients with no functional data were excluded
from the analysis. Since this study only analyzes baseline values for pul-
monary ventilation and pulmonary gas exchange, it is impossible to
identify the factors affecting the prognosis and course of the disease. The
limitations of this study include a small sample of patients with idio-
pathic pulmonary fibrosis with a duration of less than 1 year who had
spirometry, Body plethysmography and diffusion tests.
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